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la Esferocitosis Hereditaria

1. Clasificacion de la Esferocitosis Hereditaria

CIE10: F31.X:

GPC: Diagnéstico y Tratamiento de la Esferocitosis Hereditaria

2. Definicion y Contexto de la Esferocitosis Hereditaria

La Esferocitosis Hereditaria es un desorden hemolitico familiar con una marcada heterogeneidad
clinica, caracterizada por alteraciones de las proteinas de la membrana eritrocitaria.

3. Historia Natural de la Esferocitosis Hereditaria

FACTORES DE RIESGO

La esferocitosis hereditaria es la anemia hemolitica hereditaria mas frecuente en la Republica
Méxicana.

DIAGNOSTICO CLINICO

Sospechar esferocitosis hereditaria, cuando el paciente presenta:

Anemia
e |ctericia (recurrente)
e Con o sin esplenomegalia

Investigar y registrar en la historia clinica de todo paciente con anemia con Concentracién de
Hemoglobina Corpuscular Media[ CHCM] elevada:

¢ Antecedentes familiares (esferocitosis, colelitiasis, colecistectomia, esplenectomia)
e Ictericia neonatal o recurrente

¢ Exanguineotransfusion

e Transfusion sanguinea

e Esplenomegalia

PRUEBAS DIAGNOSTICAS
Pacientes que presenten CHCM >36 gr/dL, sospechar de esferocitosis hereditaria.
En pacientes en quien se sospecha esferocitosis hereditaria realizar la prueba de fragilidad osmética

con cloruro de sodio con sangre incubada y verificar que el paciente no tenga deficiencia de hierro, ni
ictericia obstructiva.



erocitosis Hereditaria

Revisar el frotis de sangre periférica en todo paciente que se sospeche esferocitosis hereditaria.

Todo paciente que presenta esferocitos en sangre periférica, reticulocitosis e hiperbilirrubinemia
indirecta, considerar la posibilidad de esferocitosis hereditaria.

En neonatos que presenten hiperbilirrubinemia indirecta con Coombs negativo y sin incompatibilidad a
grupo ABO, sospechar esferocitosis hereditaria.

En un paciente con anemia hemolitica, realizar prueba de Coombs directa para descartar anemia
hemolitica autoinmune.

El diagnostico diferencial incluye anemias hemoliticas autoinmunes y otras causas de anemia
hemolitica. Hereditaria

TRATAMIENTO DE SOPORTE:

En los casos de esferocitosis hereditaria grave o moderada, administrar acido félico a dosis 2.5 mg en
menores de 5 afios y 5mg al dia, en nifos con mas de 5 afos.

Transfundir concentrado eritrocitario, si el paciente tiene datos clinicos de anemia sintomatica
acompanado de procesos infecciosos, crisis aplastica y en embarazadas.

TRATAMIENTO QUIRURGICO:

Los pacientes con esferocitosis hereditaria con presentacién clinica moderada y grave y/o sintomas de
litiasis vesicular, mayores de 6 afios de edad, se recomienda la esplenectomia.

Antes de realizar la esplenectomia, revisar la cartilla de vacunacién que incluya inmunizaciones contra
Pnemococco (polivalente), Meningococco y Haemophilus influenzae tipo B.

Administrar al menos 2 semanas antes de la esplenectomia 6 en caso de urgencia inmediatamente
después de la esplenectomia.

Todos los pacientes con esferocitosis hereditaria deben recibir anualmente la vacuna contra virus de
influenzae.

Los pacientes esplenectomizados deben recibir por segunda ocasion la vacuna polivalente polisacarida
a los cinco anos.

Indicar profilaxis antimicrobiana en pacientes postesplenectomizados durante 6 meses.

Dar profilaxis antimicrobiana durante al menos 6 meses, con betalactamicos o en caso de alergia
indicar macrolidos.

Administrar tratamiento antimicrobiano en pacientes postesplenectomizados ante la primera
manifestacion de infeccion.



COMPLICACIONES SECUNDARIAS:

Se recomienda realizar ultrasonido de vias biliares en pacientes con esferocitosis hereditaria para
deteccion de litisis vesicular.

En pacientes con diagndstico de esferocitosis hereditaria con anemia arregenerativa, sospechar crisis
aplastica por Parvovirus B19.

En pacientes con esferocitosis hereditaria en etapas de altos requerimientos de acido foélico vigilar
datos de anemia megaloblastica.

SEGUIMIENTO Y VIGILANCIA:

En pacientes con esferocitosis hereditaria, se lleva a cabo la revision anual que incluye examen fisico y
estudio de laboratorio (citometria hematica con cuenta de reticulocitos)

CRITERIOS DE REFERENCIA'Y CONTRARREFERENCIA:

Referir de primer a segundo nivel, a todo paciente con las siguientes condiciones:
e Ictericia recurrente, con anemia de grado variable o sin anemia.
¢ Antecedentes familiares de esferocitosis o esplenectomia por anemia hemolitica y sintomatologia
de hemolisis.
e Anemia de grado variable, con CHCM elevado.
Esferocitosis de cualquier gravedad con complicaciones de colecistitis litiasica.

Referir de segundo a tercer nivel a todo paciente con la siguientes condiciones:
¢ Que requiera confirmar el diagnostico, y que no estén disponibles en la unidad.
¢ Que no se cuente con un especialista en hematologia

Que presente Complicaciones

Contrarreferir de tercero a segundo nivel a:

¢ Paciente con diagndstico establecido y sin complicaciones agudas

e Paciente con esferocitosis hereditaria leve 0 moderada sin requerimientos transfusionales.
Pacientes esplenectomizados, seis meses después de la cirugia.

Contrarreferir de segundo a primer nivel a:
e Pacientes con esferocitosis hereditaria leve
Pacientes esplenectomizados, 1 afos después de cirugia, sin complicaciones.
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5. Diagramas de Flujo

Paciente con datos de anemia hemolitica con
Coombs (-)

Datos clinicos:
Anemia + esplenomegalia
Investigar datos de hemdlisis ——— | Datos paraclinicos:

Aumento de CHCM,
reticulocitos, Bl, y DHL y
esferocitos (+).

¢ Fragilidad
osmética?

Si

Repetir estudio en 4
meses

Diagnostico confirmado
de esferocitosis

¢ Fragilidad

i¢—Si .
osmoética?

Proporcionar Buscar otros posibles
Tratamiento diagnésticos

Vigilancia y Seguimiento
por especialista

CHCM: Concentracién Hemoglobina Corpuscular Media; BI:
Bilirrubina Indirecta; DHL: Deshidrogenasa Léctica
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